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要 旨
今回我々は、ダサチニブによる治療開始から⚖ヶ月後に急性転化をきたした b2a3 タイプ Major BCR/
ABL mRNA陽性慢性骨髄性白血病の⚑例を経験したので報告する。症例は 71 歳 男性。慢性腎不全により
当院循環器内科に通院中、定期検査で白血球数の増加を認めたために血液疾患を疑われ、消化器内科を紹介受
診。血液検査所見およびフィラデルフィア染色体が陽性であったことより、慢性骨髄性白血病慢性期と診断さ
れた。骨髄穿刺液のMajor BCR/ABL mRNA定量検査、minor BCR/ABL mRNA定量検査はいずれも陰性で






































たために血液疾患を疑われ、2015 年 12 月下旬、消化器
内科へ紹介となった。





球数 4.08×106/ L、Hb 12.5 g/dL と貧血は軽度であ
40
室蘭病医誌（第 43 巻 第⚑号 平成 30 年⚙月)
り、血小板数の著明な増加は認めなかった。生化学検査
では、LDH 538 IU/L、sIL-2R 1,600 U/mLと高値を
















しかし、Major BCR/ABL mRNA 定性検査にて通常検
出されるものと異なったサイズの増幅バンドが認められ
た（図⚔）。通常のキメラパターンである b3a2 は 446
bp、b2a2 は 371 bp であり ABL の切断点が exon2 にあ
るが、今回認められた増幅バンドサイズは 197 bp であ
り、ABLの切断点が exon3 の部位にある b2a3 由来のバ
ンドであることが考えられた。以上の結果より b2a3 タ
イプ Major BCR/ABL mRNA 陽性 CML-CP と診断さ
れ、ダサチニブによる治療が開始された。





WBC 36,900 / L TP 7.5 g/dL
Blast 0 ％ Alb 4.3 g/dL
Promyelo 1 ％ AST 33 IU/L
Myelo 10 ％ ALT 18 IU/L
Meta 12 ％ LDH 538 IU/L
Stab 8 ％ BUN 17.5 mg/dL
Seg 48 ％ CRE 1.28 mg/dL
Eosino 1 ％ UA 6.1 mg/dL
Baso 7 ％ FER 388.1 ng/mL
Lymph 10 ％ sIL-2R 1,600 U/mL
Mono 2 ％ Coagulation
Aty-lym 0 ％ PT-sec 13.9 sec
Other 1 ％ PT-％ 92 ％
RBC 4.08 ×106/ L PT-INR 1.05
Hb 12.5 g/dL APTT 32.7 sec
PLT 32.6 ×104/ L FIB 404 mg/dL
FDP 9.0 g/mL




NCC 48.6 ×104/ L
M/E 74.9













Plasma 0.1 ％ 図⚒ 骨髄像 May-Grunwald Giemsa（MG）染色×400
効（hematologic response：HR)3) を得たが、血小板数が
3.8×104/L まで減少した為に一時的に休薬し、投薬量





























けられず、CML-CP 診断から第 290 病日、急性転化から
第 89 病日で永眠された。
考 察




p210BCR/ABL を発現する。これらは主に ABL 遺伝子の
exon2 から転写され、b3a2 タイプが 55％、b2a2 タイプ
が 45％であるが、きわめて稀に exon3 から転写された
b3a3 や b2a3 タイプのキメラ遺伝子が形成される4)。
ABL 遺伝子の exon2 から転写されたタンパクは、TK
（SH1）、SH2、SH3 ドメインを含むが、exon3 によって転
写されたタンパクは、SH3 ドメイン中の N 末端の 2/3
が欠けている5)。BCR/ABL キメラ遺伝子の腫瘍原性の
本質は、ABL 遺伝子が N 末端部分に BCR 遺伝子の 5ʼ
側シークエンスを獲得することにより、TK活性が亢進
することにあると考えられている。正常 ABL 遺伝子の
TK ドメインは SH3 ドメインにより負に制御されてお
り、ほとんど活性を示さない。しかし、BCR/ABLキメ
ラタンパクはBCR遺伝子のN末端で⚔量体を形成し、
その結果 SH3 ドメインの TK 活性への抑制機能が解除
される。さらに細胞内の複数のシグナル伝達系（Jak-






く、SH3 の欠損していない BCR/ABL キメラタンパク
と比較した場合、結果として進行が遅いなどの異なる臨
床経過を示す可能性がある。また、SH3 が欠損している







WBC 43,300 /L TP 7.3 g/dL
Blast 0 ％ Alb 4.2 g/dL
Plomyelo 0 ％ AST 28 IU/L
Myelo 0 ％ ALT 20 IU/L
Metamyelo 1 ％ LDH 328 IU/L
Stab 5 ％ BUN 14.4 mg/dL
Seg 31 ％ CRE 1.43 mg/dL
Eosino 2 ％ UA 7.2 mg/dL
Baso 0 ％
Lymph 23 ％ Coagulation
Mono 3 ％ PT-sec 11.2 sec
Aty-lym 0 ％ PT-％ 122 ％
Other 35 ％ PT-INR 0.91
RBC 3.74 ×106/ L
Hb 12.0 g/dL





















検査において（9：22）転座に加えて trisomy 8 を有する















































融合シグナル 94.0% 45, XY, add(7)(p11.2),
der(9)add(9)(p11)t(9;22)(q34;q11.2),
add(11)(p11.2), -20, der(22)t(9;22)[4/20]
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